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Võtmesõnad: Wegeneri granulomatoos, 
ülemised hingamisteed
Wegeneri  granulomatoos on süsteemne 
väikese ja keskmise suurusega vere-
soonte g ranu lomatoosne põlet i k . 
Haigus on progresseeruva kuluga 
haarates algfaasis sagedamini ülemised 
hingamisteed, hiljem progresseerudes 
kahjustuvad neerud ja teised elundisüs-
teemid. Iseloomulik on antineutrofi il-
sete tsütoplasma antikehade (cANCA) 
esinemine haigete veres.
Ravimata juhtudel on haiguse kulg 
fataalne. Oluline on haiguse varajane 
avastamine ja ravi alustamine.
SISSEJUHATUS
We g e ne r i  g r a nu lom ato o s  ( WG)  o n 
süsteemne väikese ja keskmise suuru-
sega veresoonte granulomatoosne põletik. 
Haigust iseloomustab progresseeruv kulg 
ja suur letaalsus, kus surma vahetuks 
põhjuseks on enamasti neeru- ja hinga-
mispuudul ikkus ja /või kont rol l imatu 
sepsis. Vaatamata vaskuliidi süsteemsele 
olemusele, algab WG enamasti pea- ja 
kaelapiirkonna, eeskätt ülemiste hinga-
misteede haaratusega. Artikli eesmär-
giks on juhtida tähelepanu WG avaldu-
misele ülemistes hingamisteedes, kuna 
WG varajase d iagnoosimise ja rav iga 
on võimalik pidurdada haiguse progres-
seerumist ja saavutada pikemaid remis-
sioone.
KIRJANDUSE ÜLEVA ADE
Wegeneri granulomatoos on süsteemne 
haigus, mida iseloomustab väikese ja 
keskmise suurusega veresoonte nekro-
tiseeruv granulomatoosne põletik ning 
peamisteks sihtelunditeks on ülemised 
ja alumised hingamisteed ning neerud. 
WG kuulub koos mikroskoopilise polüan-
g i idi ja Churg i-Straussi sündroomiga 
autoimmuunsete vaskuliitide rühma (1). 
E n a m k u i  90% - l  WG - pat s i ent ide s t 
esinevad vereseerumis neutrofiilide tsüto-
plasma vastased antikehad (cANCA) (2). 
Peale selle on diagnoosi kinnitamiseks 
paljutuumsete hiidrakkudega põletikulised 
inf i ltraadid ja nekrootil ised muutused 
veresoontes. Biopsiamater jal võetakse 
enamasti nina limaskestast. 
WG etioloogia on siiani ebaselge. cANCA 
leid viitab võimalikule autoimmuunsele 
geneesi le (3). WG esinemissageduseks 
Euroopas ja Põhja-Ameerikas on 2–10 
juhtu miljoni inimese kohta aastas (4). 
WG on eeskätt valgel rassil esinev haigus, 
meeste ja naiste haigestumus on võrdne. 
Haigus võib esineda igas vanuserühmas, 
kuid patsiendi keskmine vanus haiguse 
diagnoosimisel on 40–50 eluaastat (5). 
WG võib esineda lokaalselt ainult hinga-
misteedes või generaliseeruda, haarates ka 
neerud või teised elundisüsteemid (6, 7). 
Kirjanduse andmetel tekivad 73–95%-l 
patsientidest esmassümptomid just pea- 
ja kaelapiirkonnas (8–10). Lisaks ülemiste 
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Tabel 1. Sagedamini haaratud elundisüsteemid 
Wegeneri granulomatoosi puhul (17).
Haiguse 
algfaasis (%)
Progresseerudes 
(%)
Ül. hingamisteed 73 92
Al. hingamisteed 48 85
Neerud 20 80
Liigesed 32 67
Silmad 15 52
Nahk 13 46
Närvisüsteem 1 22
ja alumiste hingamisteede ning neerude 
haaratusele, võivad tekkida silmade, naha, 
liigeste, müokardi, kesk- ja perifeerse närvi-
süsteemi kahjustused (11). Naha haaratusele 
on iseloomulik mitmesuguste löövete esine-
mine. Kesk- ja perifeerse närvisüsteemi 
kahjustustest esineb sagedamini ajukel-
mepõletikku ning perifeerset neuropaatiat, 
sealhulgas näonärvi pareesi. Viimati nime-
tatud elundite ja elundisüsteemide haaratus 
on iseloomulikum eeskätt progresseeruva 
kuluga WG puhul (vt tabel 1).
takse tsük lofosfamiid ja prednisoloon 
vähem toksiliste azatiopriini ja metotrek-
saadiga. Kogu ravi kestus võib olla 1 aasta, 
riskirühma kuuluvatel patsientidel isegi 
kauem. Viie aasta elulemus nüüdisaegsete 
ravimite kasutamisel on kuni 87% (16). 
Haiguse rapiidse kulu või kopsutüsistuste 
ilmnemise korral on soovitatud kasutada 
plasmafereesi. Ravi hilise alustamise või 
hoopis rav i puudumise kor ra l kulgeb 
haigus sageli fataalselt.
WEGENERI GRANULOMATOOSI 
AVALDUMISVORMID
NINA JA NINAKÕRVALKOOPAD
Nina ja ninakõrvalkoopad on kõige sage-
dasem WG avaldumispaige ülemistes hinga-
misteedes, andes sümptomeid 85%-l WG-
patsientidest (5, 13). Haigus võib alata nii 
ägedalt kui ka hiilivalt. Viimasel juhul on 
anamneesis korduvad, pikalevenivad ja 
ravile halvasti alluvad rinosinuiidid. Ägeda 
haiguskulu korral on sümptomid ja objek-
tiivne leid mittespetsiifi line ning haigust 
võib ol la esmapi lgul raske ära tunda. 
Patsiendil esineb difuusne tugev nina-
limaskesta turse, rohke limasekreet, limas-
kesta koorikud ja haavandid. Lisanduv 
sekundaarne bakteriaalne infektsioon viib 
purulentse eritise tekkeni, mis omakorda 
moonutab haiguspi lt i. Diagnoosimata 
juhtudel kujuneb ninalimaskestas välja 
krooniline põletik. Limaskest on ebatasane, 
hüpertroofi line, haavandunud ning sellel 
on kalduvus kergesti veritseda. Patsiendid 
kaebavad pidevat ninakinnisust, koorikute 
teket ninalimaskestal ja lõhnatundehäi-
reid. Ninakõrvalkoobastest saavad sageda-
mini haaratud põskkoopad ja sõelluurakud. 
Püsiv ninalimaskesta põletikuline turse viib 
ventilatsiooni ja drenaaži häireni ninakõr-
valkoobastes, mistõttu võib neis areneda 
mukotseele. Väga tüüpiliseks leiuks on nina-
vaheseina perforatsioon, mille põhjus võib 
jääda esmapilgul ebaselgeks. Haiguse hili-
semas staadiumis võib ninavahesein täie-
likult hävineda, viies välisnina deformee-
rumiseni, sagedamini sadulnina tekkeni. 
1990. aastal võttis Ameerika Ühendrii-
kide Reumatoloogide Selts vastu Wegeneri 
granulomatoosi kriteeriumite klassifi kat-
siooni, mille kohaselt on WG tõenäoline, 
kui patsiendil esinevad vähemalt kaks järg-
mist kriteeriumit:
1)  n ina l imaskest a  või  suu l imaskest a 
põletik,
2)  röntgenfilmil kopsudest lümfisõlmede 
suurenemine ja/või infi ltraadid,
3)  mikrohematuuria,
4)  granulomatoosse vaskuliidi leid biopsia-
materjalis.
Kahe või enama kriteeriumi olemasolu 
korral on diagnoosi sensitiivsus 88% ja spet-
siifi lisus 92% (2).
WG rav i  on immunosupresseer iva 
i se loomuga n ing rav i  eesmärg ik s on 
saavutada haiguse remissioon. Ravi alus-
tatakse tavaliselt prednisolooni ja tsük-
lofosfamiidiga ning ravi on pikaajaline. 
Ravi ajal on oluline dünaamiline vere-
pildi kontroll. Remissiooni saavutamisel 
(selleks võib kuluda 3–6 kuud) asenda-
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Ninalimaskesta kahjustuse tõttu võivad 
tekkida korduvad ninaverejooksud, mille 
esialgne põhjus võib jääda ebaselgeks (12). 
Lisaks võivad kaasneda intrakraniaalsed 
tüsistused, mis võivad olla tingitud põhihai-
gusest endast, kuid on sagedamini sekun-
daarsed, tingitud rinosinuiidist (14). Kõike 
eespool toodut arvestades tuleb patsien-
tide puhul, kellel on anamneesis korduvad, 
ebamäärased ning ravile halvasti alluva 
kuluga rinosinuiidid, alati välistada WG 
võimalus. Kirjanduse andmetel on ligi-
kaudu 40–50%-l patsientidest diagnoosile 
eelnenud sagedased rinosinuiidid (5) 
KÕRV
K õ r v a  h a a r a t u s t  e s i ne b  2 0 – 4 0% - l 
WG-patsientidest ning see väljendub kuni 
70%-l juhtudest seroosse oti idina (5). 
Enamasti on see ninahingamistakistusele 
sekundaarselt kaasuva keskkõrvaruumi 
ja nibujätkerakustiku ventilatsioonihäire 
tüsistuseks. Keskkõrvas oleva seroosse 
vedeliku infi tseerudes tekib mädane otiit. 
Primaarset keskkõrva ja nibujätkerakus-
tiku limaskesta kahjustust esineb tunduvalt 
harvem, keskmiselt vaid 10%-l juhtudest. 
Viimasel juhul kujuneb välja krooniline 
keskkõrva- ja nibujätke granulomatoosne 
põletik. Kuulmekile perforeerudes tekib 
pidev mädane otorröa. Tekkinud kahjus-
tuste foonil võib välja areneda sekundaarne 
kolesteatoom (5). Primaarset kõrva granu-
lomatosset põletikku peetakse vahel eksli-
kult kõrvatuberkuloosiks (5). Nii primaarne 
kui ka sekundaarne keskkõrva haaratus 
võib viia näonärvi pareesi tekkeni. Enamik 
pareesijuhte taandub immunosupressee-
riva raviga, hilinenud ravi korral võib jääda 
püsiv parees. Oimuluu kaljuosa destrukt-
sioonist tingituna võivad WG puhul kahjus-
tuda ka IX ja X kraniaalnärv. Kuulmekile 
perforatsiooni ja keskkõrva struktuuride 
kahjustuse tõttu esineb sagedamini kõrva 
helijuhtivuse häire tüüpi ehk konduk-
tiivset tüüpi kuulmislangus. Harvem esineb 
WG-patsientidel neurosensoorset kuulmis-
langust kuulmisnärvi kahjustuse tõttu, mille 
põhjustena on leitud kuulmisnärvi kompres-
siooni granuloomide poolt, immuunkomp-
lekside ladestumist teos või vaskuliiti sise-
kõrva veresoontes. Kui konduktiivset tüüpi 
kuulmislangus võib ravi tulemusena oluli-
selt paraneda tänu põletikulise turse, granu-
latsioonide ja sekreedi vähenemisele, siis 
neurosensoorse kuulmislanguse parane-
mise prognoos on halb (5, 6). Kuni 30% 
WG-patsientidest vajab tekkinud põletiku 
tõttu keskkõrvas ja nibujätkes kas kuulme-
kile paratsenteesi, püsidrenaaži või isegi 
antromastoidektoomiat (5).
Väliskõrva haaratust esineb kuni 15%-l 
WG-patsientidest (5). Täheldatakse kõrva-
lesta punetust, turset, välja võib kujuneda 
kondriit ja/või kondronekroos, hiljem välis-
kõrva deformatsioon. Pearinglust ning 
tasakaaluhäireid esineb WG-patsientidel 
harva.
SUUÕÕS, NEEL, KÕRI
Suuõõne ja neelulimaskesta haaratust esineb 
harva, vaid 6%-l WG-patsientidest (5, 7). 
Kõige sagedamini leitakse suuõõnes haavan-
deid, mis paiknevad enamasti põse limas-
kestadel, vahel keelel, suulaes või neelus. 
Haiguse varajases staadiumis võib esineda 
igemete hüperplaasia, mi l le puhul on 
igemed punetavad, turselised ja valulikud. 
Selliseid igemeid kutsutakse maasikpunas-
teks igemeteks (6). Põletikulisel ja haavan-
dunud limaskestal on kalduvus kergesti 
veritseda. Suuõõne limaskesta muutused 
alluvad ravile halvasti. Hiljem võib lisaks 
limaskestale kahjustuda selle all olev luu, 
põhjustades hammaste l i ikumist ning 
eemaldumist. Harvem tekib kõvasuulae 
osteonekroos või oroantraalne fi stul. Tähe-
lepanuväärne on, et suulimaskesta biopsiast 
ei pruugi leida WG-le iseloomulikke histo-
loogilisi muutusi. Sagedamini kirjeldatakse 
pseudoepiteliomatoosset hüperplaasiat ja 
põletikulist infi ltraati. 
Kõri haaratuse korral võivad sümptomid 
varieeruda kergest häälekähedusest kuni 
tõsise hingamisraskuseni. Sagedasemaks 
muutuseks kõris WG-haigetel on subglo-
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tiline stenoos, mida täiskasvanutel esineb 
16–20%-l juhtudest, lastel aga kuni 50%-l 
juhtudest (15). Sekundaarse infektsiooni 
lisandumisel võib kergesti tekkida kõriva-
lendiku täielik sulgumine ja vajadus erakor-
raliseks trahheostoomiaks.
WG-haigetel on täheldatud ka sülje-
näärmete haaratust. Sagedamini esineb 
k a h j u s t u s  s u u r t e s  s ü l j e n ä ä r m e t e s 
(gl. parotis, gl. submandibularis). Kliiniline 
pilt meenutab Sjögreni sündroomi (7).
HAIGUSJUHU KIRJELDUS
ANAMNEES
Jaanuaris 2010 hospitaliseeriti kõrvakliini-
kusse 61-aastane naispatsient, kes kaebas 
lisaks kõrgele palavikule (39 ºC) nina-
hingamistakistust, vasemapoolset kõrva-
valu ning kuulmislangust. Kaebused olid 
kestnud peaaegu 4 nädalat, selle aja jooksul 
oli patsiendile ordineeritud erinevaid anti-
biootikume ning pseudoefedriini sisaldavaid 
ninaturset alandavaid preparaate. Vaata-
mata ravile kaebused pigem süvenesid.
OBJEKTIIVNE LEID
Otoskoopial oli vasempoolne kuulmekile 
tugevalt välja kummunud, B-tüüpi tümpa-
nogramm. Vasema kõrvaga oli kuulmine 
oluliselt halvenenud: sosinkõnet kuulis 
vaid kõrva juures. Kuulmekile paratsen-
teesil väljus rohkelt mädast sekreeti, millest 
võetud mikrobioloogilised külvid. Audio-
grammil oli täheldatav bilateraalne sega-
tüüpi kuulmislangus, paremal pool kuul-
mislangus kõnetsoonis 50–60 dB, vasemal 
80–90 dB (vt joonis 1).
Eesmisel r inoskoopial oli ninalimas-
kest difuusselt turseline, ninakarbikud 
suurenenud ja punetavad, kohati ebatasase 
pinnaga. Endoskoopiline uuring tõi ilmsiks 
vasema põskkoopa mediaalse luulise seina 
ulatusliku defekti, põskkoopa limaskest oli 
vaatlusel tavapärane. Süsteemse haiguse 
Joonis 1. Audiogramm. Bilateraalne segatüüpi kuulmislangus: paremal kuulmislangus 
kõnetsoonis 50–60 dB ja vasemal kuulmislangus kõnetsoonis 80–90 dB.
Joonis 2A. Biopsia ninalimaskestast. Joonise keskel 
on ära tähistatud vaskuliitiline veresoon, mille 
sein on nekrootiline ja infiltreeritud neutrofiilsete 
granulotsüütidega. (hematoksüliin-eosiin värving, 
40kordne suurendus).
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kaht luse tõt tu võetud n inakarbikute 
limaskestadelt biopsia. Uuritavas mater-
jalis täheldati tugevat nekrootilis-granu-
lomatoosset põletikku, veresoonte seintes 
rohkelt neut rof i i l se id g ranulo tsüüte, 
nekroosi ning mitmetuumseid hiidrakke 
(vt joonis 2A, 2B, 2C).
Kompuutertomograaf i l isel uur ingul 
(KT) ilmestus vasemal pool ninakäiku-
desse ulatuv pehmekoeline struktuur, mis 
destrueeris sõelluurakkude ja ninakarbi-
kute luid ning ninavaheseina. Osteomea-
taalkompleks nähtavale ei tulnud. Vasemas 
põskkoopas ilmnesid seinapidised varjus-
tused, eesmises ja lateraalses seinas luuline 
destruktsioon, samuti avar defekt mediaal-
ses seinas (vt joonis 3, 4).
Vasem keskkõrvaruum ja nibujätkerakud 
totaalselt varjustatud. Seal luu destrukt-
siooni ei ilmnenud, kuulmeluukesed olid 
jälgitavad (vt joonis 4).
Vereanalüüs kinnitas ägeda põletiku 
olemasolu ( leukotsütoos 12,97 x 109/ l, 
C-reaktiivne valk 189 mg/l).
Vere seer umist  saadud pos i t i i v sed 
PR3-ANCA ant ikehad t i it r is 1 : 100. 
Uriini analüüsis ilmestus mikrohematuuria. 
Röntgenuuringul kopsudest ei täheldatud 
haiguslikke muutusi.
Joonis 2B. Joonise keskel on eosiiniga roosaks 
värvunud tsütoplasmaga hulgituumne 
hiidrakk (H&E, 40kordne suurendus).
Joonis 2C. Joonisel jääb vasemale hulgituumne 
hiidrakk, paremale põletikuline veresoon 
(H&E, 40kordne suurendus).
Joonis 3. KT-koronaarülesvõte. Vasemal 
pool ninakäikudesse ulatuv pehmekoeline 
struktuur, mis destrueerib sõelluurakkude 
ja ninakarbikute luid ning ninavaheseina. 
Põskkoopa mediaalses seinas avar defekt.
Joonis 4. KT aksiaalne ülesvõte. Vasemal 
keskkõrvaruum ja nibujätkerakustik 
totaalselt varjustatud. Luulisi destruktsioone 
ei esine, kuulmeluukesed jälgitavad.
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DIAGNOSTIKA
Kir jeldatud haigusjuht vastas kolmele 
WG  d i a g n o s t i l i s e l e  k r i t e e r i u m i l e . 
Pat s i end i l  e s i ne s  väg a  vä l j endu nud 
ninalimaskesta turse ja põletik, millest 
võetud biopsiamaterjalis ilmestus granu-
lomatoosne vaskul i it. Neerukahjustu-
sele viitas mikrohematuuria olemasolu. 
L i sak s ee lneva le k i n n it as  WG d iag-
noosi PR3-ANCA positiivne tiiter vere-
seerumis.
RAVI
Patsiendile määrati ravi glükokortikoidiga 
nii lokaalselt kui ka süsteemselt, teostati 
regulaarselt kõrvatualetti ning raviskeemi 
lisati ka süsteemne laiatoimeline antibioo-
tikum.
Pats iend i  ü lemiste h ingamisteede 
kaebused taandusid glükokortikoidraviga 
mõne päeva jooksul, edasi suunati patsient 
teiste elundisüsteemide täpsemaks uuri-
miseks ja edasiseks raviks sisehaiguste 
osakonda.
Teadaolevalt on praeguseks ajaks jäänud 
patsiendile probleemiks bilateraalne sega-
tüüpi kuulmislangus, kusjuures vasem kõrv 
on täielikult kurdistunud.
KOKKUVÕTE
Kirjeldatud haigusjuht näitab, kui mittespet-
siifi lise ja variaabli kliinilise pildiga võib Wege-
neri granulomatoos kulgeda ülemistes hinga-
misteedes. Kuna esmane haiguse avaldumine 
on tavaliselt ülemistes hingamisteedes ning 
ülemised hingamisteed on haaratud enamusel 
Wegeneri granulomatoosi patsientidest (92%), 
tuleks erilise tähelepanuga suhtuda ebaselgeks 
jäänud või tavapärasele ravile halvasti alluva-
tesse ülemiste hingamisteede põletikesse. 
Kokkuvõtvalt võib öelda, et WG on mitme-
palgelise kliinilise pildiga kompleksne haigus, 
millel ei ole haiguse algfaasis iseloomulikku 
kliinilist pilti. Lisaks on WG esinemissagedus 
väike. Nimetatud põhjustel ei mõelda igapäe-
vases kliinilises praktikas selle haiguse esine-
misvõimalusele, mistõttu WG diagnoos sageli 
hilineb. Hilise ravi alustamise korral on haigus 
tavaliselt progresseerunud ning ravitulemused 
võivad olla kesised. Ravimata juhtudel on 
haiguse kulg fataalne. Seetõttu on äärmiselt 
oluline haiguse varajane avastamine ning ravi 
õigeaegne alustamine (immunosupressioon), et 
ära hoida või edasi lükata haiguse progressee-
rumist ning saavutada pikemaid remissioone.
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SUMMARY
Wegener’s granulomatosis in the upper 
airways: a case report and a review of 
the literature
Key words: Wegener’s granulomatosis, upper 
respiratory tract
A 61-year-old female presented with a one-
month history of otalgia, otorrhea and high 
fever  (39 ºC). She also complained of nasal 
obstruction and left-sided hearing loss.
E xa m i nat ion r evea led  l e f t- s ided 
otitis media with pus effusion. Anterior 
rhinoscopy revealed diffuse swelling of the 
nasal mucosa. She had failed to respond 
to systemic antibiotics used earlier. A 
myringotomy was performed. Pure tone 
audiometry demonstrated mixed hearing 
loss in the left ear. A biopsy was taken 
from the nasal mucosa. Histologically, 
all criteria for the diagnosis of WG were 
fulf illed: inf lammatory inf iltration and 
necrotizing changes as well as presence of 
giant cells in vessel walls. Serum autoanti-
bodies against neutrophils (c-ANCA test) 
appeared to be positive. The patient was 
treated with systemic prednisolon and 
antibiotics.  Also the left ear was regu-
larly cleaned .
For further investigation and treatment, 
the patient was sent to the department of 
internal medicine.
Wegener’s granulomatosis (WG) is vascu-
litis of small and medium sized vessels typi-
fi ed by necrotizing infl ammation of the upper 
airways, the lower respiratory tract and the 
kidneys. The etiology of the disease is still 
unclear. WG usually starts as a limited and 
localized organ manifestation in the upper 
respiratory tract and, if untreated, gene-
ralizes with pulmonary and renal invol-
vement. Initial presentation of WG may 
involve only head and neck symptoms, which 
are observed in up to 92% of the patients. 
These include recurrent rhinosinusitis, nasal 
congestion, crusting, epistaxis, nose defor-
mity, dyspnea, and alterations of voice, as 
well as symptoms of otitis media, mastoiditis 
ans sensorineural hearing losss. Untreated 
WG  usually has a progressive fatal course. 
Therefore, early diagnosis of WG is of utmost 
importance since immunosupressive therapy 
is associated with signifi cantly improved life 
expectancy. The otorhinolaryngologist plays 
an important role in the early diagnosis and 
fl ollow-up owing to frequent manifestation 
of the disease in the upper airways.
HAIGUSJUHT
Eesti Arst 2010; 89(9):547−553
